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L e syndrome de Gougerot-Sjogren 
peut etre isole (syndrome de 
Gougerot-Sjogren primitif) ou 
associe a d’autres maladies auto-immu- 
nes (syndrome de Gougerot-Sjogren 
associe ou secondaire), comme la poly- 
arthrite rhumatoide, le lupus syste- 
mique, la sclerodermie, les myosites. 


Sa symptomatologie la plus commune 
associe une secheresse oculaire et buccale, 
une asthenie profonde et des douleurs 
diffuses. Chez uu tiers des patients, une 
atteiute systemique de la peau, des articu- 
lations, des muscles, du systeme nerveux, 
des poumons ou des reins peut survenir et 
reveler la maladie (v. tableau 3, p 224). 1 


CRITERES DIAGNOSTIQUES DE L'AECG POUR LE SYNDROME DE GOUGEROT- 
SJOGREN 


Le diagnostic de syndrome de Gougerot-Sjogren primitif est porte devant: 

• la presence de 4 items sur 6 avec presence obligatoire de I’item 5 (histologie) ou de I’item 6 
(immunologie) ; • la presence de 3 des 4 items objectifs (items 3, 4, 5 et 6) 

Le diagnostic de syndrome de Gougerot-Sjogren secondaire est porte devant la presence 
de I’item 1 ou 2 associe a la presence de deux des items 3, 4 et 5. 

f Symptomes 
oculaires 

Au moins I’un des 3 criteres suivants: 

© sensation quotidienne, persistante et genante d’yeux secs depuis plus 
de 3 mois ; © sensation frequente de « sable dans les yeux » ; © utilisation 
de larmes artificielles plus de 3 fois par jour 

Q Symptomes 
buccaux 

Au moins I’un des 3 criteres suivants: 

© sensation quotidienne de bouche seche depuis plus de 3 mois; © a Page 
adulte: episodes recidivants ou permanents de gonflement parotidien; 

® consommation frequente de liquide pour avaler les aliments secs 

0 Signes objectifs 
d’atteinte oculaire 

Au moins I’un des 2 tests ci-dessous positif : 

© test de Schirmer ^ 5 a I’un des 2 yeux; © score de Van Bijsterveld ^ 4 

Q Signes objectifs 
d’atteinte salivaire 

Au moins I’un des 3 tests ci-dessous positif: 

© flux salivaire non stimule ; © scintigraphie salivaire ; ® scintigraphie 
parotidienne 

0 Signes 
histologiques 

Sialadenite lymphocytaire (focus score ^ 1 sur la BGSA) ou grade 3 ou 4 
selon Chisholm 

0 Presence 
d’auto-anticorps 

Presence d’anticorps anti-SSa (Ro) ou d’anti-SSb (La) 


AECG :American-European Consensus Group ; BGSA: biopsie des glandes salivaires accessoires. 


La complication la plus severe est le 
lymphome, observe chez 5 % des patients, 
qui revele parfois la maladie. 2 

Les criteres diagnostiques internatio- 
naux de syndrome de Gougerot-Sjogren 
etablis par V American European 
Consensus Group (AECG) [tableau l] 3 
permettent de confirmer le diagnostic et 
de distinguer le syndrome de Gougerot- 
Sjogren des nombreuses autres causes de 
syndrome sec (tableaux 2 et 3) . 

Criteres diagnostiques 

On distingue des criteres cliniques subjec- 
tifs et objectifs ainsi que des criteres paracli- 
niques, reposant sur les examens immuno- 
logiques ou hlstologiques (tableau 1). 

Criteres cliniques 

Recherche d’un syndrome sec subjectif 

Le syndrome sec subjectif (tableau 1, 
items 1 et 2) est recherche a l’interroga- 
toire par les questions suivautes : « Avez- 
vous les yeux secs ou une sensation de 
sable dans les yeux? », «Avez-vous la bou- 
che seche ou des difficultes pour avaler 
des aliments secs ? ». Le syndrome sec peut 
etre discret ou absent au cours des pre- 
miers mois de la maladie avec parfois un 
hyperlarmoiement ou une hypersialorrhee. 
Syndrome sec objectif 

Les tests les plus utilises actuellement 
(tableau 4) pour mettre en evidence la 
secheresse buccale sont la mesure du 
flux salivaire non stimule, et, pour la 
secheresse oculaire, le test de Schirmer 
et l’examen au vert de Lissamine avec 



PRINCIPALES CAUSES 
DE SYNDROME SEC 


• Medicaments (v. tableau 3) 

• Vieillissement physiologique 

• Carence estrogenique postmenopausique 

• Port prolonge de lentilles de contact 

• Diabete desequilibre 

• Radiotherapie cervicale et faciale 

• Amylose 

• Sarcoidose 

• Reaction du greffon contre I’hote 

• Certaines infections virales (VIH, VHC. . .) 


VHC : virus de I’hepatite C ; VIH : virus de 
I’immunodeficience humaine. 
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| TABLEAU 3 

PRINCIPAUX TRAITEMENTS 
RESPONSABLES DE SYNDROME 

SEC OCULAIRE ET BUCCAL 

Effet important 


• Atropine 

• Antidepresseurs imipraminiques (Anafranil, 
Laroxyl, Ludiomil, Tofranil) 

• Antidepresseurs IMAO 

• Neuroleptiques: 

- phenothiazines (Largactil, Tercian. . .) 

- butyrophenones (Haldol. . .) 

- benzamides (Tiapridal, Dogmatil. . .) 

• Antiparkinsoniens atropiniques (Lepticur) 

• Antalgiques morphiniques 

• Antalgiques opiaces faibles (tramadol, 
codeine...) 

•Toxine botulique de type A 

• Antiarythmiques de classe IA: Rythmodan 

• Antihistaminiques anticholinergiques: Atarax, 
Polaramine, Theralene, Phenergan, Primalan. . . 

• Antiacneiques a base d’isotretinoine: 
Roaccutane 

• Toxiques et substances addictives: tabac, 
ecstasy, cocaine, cannabis 

Effet modem 

• Betabloquants 

• Alphabloquants 

• Inhibiteurs calciques 

• Toutes les benzodiazepines: a visee 
anxiolytique, hypnotique, myorelaxante 
ou antiepileptique 

• Antidepresseurs inhibiteurs de la recapture 
de la serotonine (Seropram, Prozac, Deroxat, 
Zoloft...) 

• Antihistaminiques HI (Zyrtec, Clarityne) 

• Certains antiretroviraux (Norvir, Videx, Crixivan) 

IMAO: inhibiteurs de la monoaminoxydase. 



de Lissamine pour calcul du score de Van Bijsterveld. 
Les zones de keratite sont mises en evidence par 
une coloration irreguliere de la cornee au niveau 
des zones de keratite. (Ref : http:// 
ophtazone.no-ip.com/Pathologie/Surface/Sica.htm). 



FIGURE 2 


Biopsie des glandes salivaires. 

Apres reperage des glandes salivaires accessoires 
de la levre inferieure, une anesthesie locale a la 
xylocai'ne est realisee. Une incision avec la pointe 
d’un scalpel permet ensuite de localiser les Tlots 
glandulaires accessibles au prelevement, puis 3 ou 4 
de ces Tlots sont preleves. La zone incisee doit 
ensuite etre comprimee avec des compresses 
seches pendant 5 min. Le plus souvent, il n’est pas 
necessaire de realiser de sutures. 


calcul du score de Van Bijsterveld (fig. 1). 
D’autres tests sont peu utilises en raison 
de leur caractere invasif et de leur cout 
eleve (sialographie, scintigraphie sali- 
vaire...). 

Criteres immunologiques 

La presence d’anticorps antinucleaires 
sans specificite ne constitue pas un cri- 
tere diagnostique. 

Les anticorps anti-SSa (Ro) et anti- 
SSb (La) sont le seul critere biologique 
parmi les criteres diagnostiques de l’AECG 
(tableau 1). Ils ne sont toutefois pas speci- 
fiques du syndrome de Gougerot-Sjogren 
primitif. En effet, les anticorps anti- 
SSa (Ro) sont presents dans 60 a 80 % 
des cas de syndrome de Gougerot- 
Sjogren primitif, mais aussi dans 30 a 
40 % des cas de lupus. 

Les anticorps anti-SSb (La), qui ne 
sont presents que chez des patients 


ayant deja des anticorps anti-SSa (Ro), 
sont observes dans 30 a 40 % des syndro- 
mes de Gougerot-Sjogren primitifs. 

Critere histologique 

La biopsie des glandes salivaires acces- 
soires est un examen peu invasif realisa- 
ble en ambulatoire par tout praticien 
forme a cette technique (fig. 2). Les 
complications sont rares, mais il faut pre- 
venir les patients de la possibilite de 
dysesthesies, le plus souvent transitoi- 
res, de la zone biopsiee. 4 

Les lesions histologiques (fig. 3) sont 
constitutes par un infiltrat lymphocy- 
taire realisant la sialadenite lymphocy- 
taire focale qui se definit comme au 
moins un agregat perivasculaire et/ou 
pericanalaire de 50 lymphocytes/4 mm 2 , 
correspondant aux grades 3 et 4 de la 
classification de Chisholm ou a un focus 
score superieur ou egal a 1 (tableau 5). 


PRINCIPAUX TESTS UTILISES POUR OBJECTIVER LE SYNDROME SEC OCULAIRE ET BUCCAL 


Test 

Principe 

Realisation 

Interpretation 

Schirmer 

Mesurer la secretion 
lacrymale 

Laisser 5 min un papier buvard (5 x 35 mm) 
au niveau du cul-de-sac lacrymal interne 
et inferieur des deux yeux 

Positif si la portion de papier imbibee est inferieure 
a 5 mm a 5 min a au moins I’un 
des 2 yeux 

Mesure du flux 
salivaire non stimule 

Mesurer la secretion 
salivaire 

Cracher dans une « salivette » pendant 15 min 
puis peser le tube (1 mL = 1 g) 

Positif si debit inferieur a 0,1 mlVmin 

Calcul du score 
de Van Bijsterveld 
apres examen au vert 
de Lissamine 

Mettre en evidence 
une kerato- 
conjonctivite seche 

Appliquer le vert de Lissamine sur la cornee 

En cas de keratite, il existe des zones 
de coloration irreguliere. Chaque partie de cornee 
est cotee de 0 a 3 (nasale, centrale, temporale) 

Le score de Van Bijsterveld se calcule 
en additionnant le score des differentes parties 
de cornee. II est positif si ^ 4 a au moins 

I’un des 2 yeux. 
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Les grades 1 et 2 ne sont pas une inflam- 
mation pathologique. 

Ces agregats comportent parfois des 
centres germinatifs d’allure ganglion- 
naire. Des travaux recents ont montre 
que la presence de ces centres germina- 
tifs est un facteur predictif de survenue 
de complication lymphomateuse. 5 

Bien que cet examen soit sensible et 
specifique, des travaux ont montre que le 
tabagisme pouvait faussement negativer 
la biopsie des glandes salivaires. 6 La stra- 
tegic diagnostique en cas de negativite 
d’une premiere biopsie des glandes sali- 
vaires accessoires chez un patient qui ne 
remplit pas par ailleurs les criteres AECG 
reste mal definie : l’interet de realiser une 
nouvelle biopsie semble faible, 7 certains 


SCORE DE CHISHOLM 


Grades de 
Chisholm 

Infiltrat lymphocytaire 

0 

Absence d’infiltrat 

1 

Infiltrat leger 

2 

Infiltrat moyen (moins de 1 foyer/ 

4 mm 2 = focus score < 1) 

3 

Au moins 1 foyer/4 mm 2 
(focus score = 1) 

4 

Plus de 1 foyer/4 mm 2 
(focus score > 1) 


1 foyer/4 mm 2 = focus score a 1 = un agregat de 
plus de 50 lymphocytes sur un espace de 4 mm 2 . 
Seuls les grades 3 et 4 correspondent a un 
infiltrat lymphocytaire pathologique. Les grades 1 
et 2 n’ont pas de valeur pathologique. 



accessoires grade 4 selon Chisholm. On note 
3 infiltrats lymphocytaires sur la figure 3A 
et 2 amas lymphocytaires sur la figure 3B. 

(Ref : http://www.cri-net.com/) 

auteurs proposent de completer par une 
biopsie parotidienne, geste plus invasif, 
mais ceci reste controversy en raison du 
risque de lesion du nerf facial. 8 

Imagerie: une place limitee 

La place de l’imagerie pour etablir 
le diagnostic de syndrome de Gougerot- 


Sjogren primitif est assez reduite : 

- la scintigraphie salivaire est peu utili- 
see en raison de son prix eleve et de son 
manque de specificite ; 

- la sialographie n’est plus utilisee en rai- 
son de son caractere douloureux (injec- 
tion de produit de contraste radio-opaque 
via le canal de Stenon) et de son manque 
de specificite ; 

- l’echographie des glandes salivaires 
semble etre utile au diagnostic, mais 
cette technique doit etre validee sur des 
cohortes importantes. 9 

L’imagerie a toutefois un interet dans 
plusieurs situations cliniques, pour le 
depistage et le suivi des atteintes viscera- 
les (tomodensitometrie thoracique et 
abdominale, imagerie par resonance 
magnetique cerebrate et medullaire, 
echographie articulaire...), et en cas de 
suspicion de complications et de surve- 
nue d’un lymphome (tomographie par 
emissions de positrons). 


FIGURE 4 


Demarche 

diagnostique 
dans le syndrome 
de Gougerot-Sjogren. 


Signes evocateurs de syndrome 
de Gougerot-Sjogren primaire 


4 


Syndrome sec subjectif 



4 
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Enfin, l’imagerie est utile pour le diag- 
nostic differentiel (sarcoidose p. ex.). 

Diagnostics differentiels 

Des criteres d’exclusion ont ete etablis 
pour ne pas poser a tort le diagnostic de 
syndrome de Gougerot-Sjogren primitif : 
antecedent de radiotherapie cervicofaciale ; 
infection par le virus de l’hepatite C ou de 
rimmunodeficience humaine ; lymphome 
preexistant ; sarcoidose systemique ; reac- 
tion du greffon contre l’hote ; traitements 
anticholinergiques (apres une periode 
depassant 4 fois la demi-vie du produit). 

Les principales causes des tumefactions 
parotidiennes sont egalement importan- 
tes a connaitre : infections (oreillons, 
cytomegalovirus, coxsackie, tuberculose, 
histoplasmose, actinomycose) ; maladies 
systemiques (amylose, lymphome, sarcoi- 
dose) ; exogenose chronique ; cirrhose 
hepatique ; endocrinopathies (diabete, 
hyperlipoproteinemie) ; tumeurs paroti- 
diennes benignes et malignes. 

Les principaux problemes de diagnos- 
tic differentiel concernent : les autres 
maladies auto-immunes avec lesquelles 
le syndrome de Gougerot-Sjogren peut 
partager des manifestations cliniques et 
memes biologiques (lupus, polyarthrite 
rhumatoide) ; le syndrome sec des sujets 
ages, lie a une involution fibro-adipeuse 
des glandes salivaires et lacrymales ; les 
syndromes douloureux chroniques qui 
associent des arthralgies, une asthenie, 
et souvent un syndrome sec, evoluant 
souvent dans un contexte anxiodepressif 
(dont le traitement peut aussi provoquer 


une secheresse oculaire et buccale) ; les 
syndromes secs iatrogenes (antalgiques, 
psychotropes). 

Quels examens en pratique? 

Les circonstances faisant suspecter un 
syndrome de Gougerot-Sjogren sont 
nombreuses et le diagnostic est parfois 
difficile. Devant une symptomatologie 
evocatrice, l’interrogatoire permet de 
rechercher un syndrome sec, si celui-ci 
n’est pas mentionne spontanement. 

Lexistence d’un syndrome sec a l’inter- 
rogatoire doit faire realiser dans un pre- 
mier temps un test de Schirmer et une 
mesure du flux salivaire. 

En cas de syndrome sec avere (figure 4), 
la recherche d’anticorps anti-SSa (Ro)/ 
anti-SSb (La) est realisee. 

D’autres anomalies biologiques, qui ne 
font pas partie des criteres diagnos- 
tiques, sont frequentes (elevation de la 
vitesse de sedimentation liee a une 
hypergammaglobulinemie polyclonale, 
facteurs rhumatoides, cryoglobuline- 
mie...). 

En 1’ absence d’anticorps anti-SSa (Ro)/ 
anti-SSb (La), seul un grade 3 ou 4 de 
Chisholm a la biopsie des glandes salivai- 
res permet de porter le diagnostic de cer- 
titude. En effet, pour porter le diagnostic 
de syndrome de Gougerot-Sjogren primi- 
tif, il faut que le patient remplisse les 
conditions presentees dans le tableau 3. 

Conclusion 

Faire le diagnostic de syndrome de 
Gougerot-Sjogren necessite une rigueur 


importante devant le caractere peu spe- 
cifique des manifestations cliniques et 
des anomalies biologiques observees. • 

J.-E. Gottenberg declare avoir participe a des conferences 
et colloques pour les entreprises Abbott, BMS MSD, 
Roche, et Pfizer. 

C. Varoquier declare avoir ete prise en charge (transport, 
hotel, repas) a I’occasion de deplacement pour congres, 
par Abbott, MSD, Pfizer, Roche, Lilly. 

J. Sibilia declare n’avoir aucun conflit d’interets. 


summary Diagnostic criteria for Sjogren’s 
syndrome 

Sjogren’s syndrome is a common autoimmune disease with 
highly variable clinical manifestations, making diagnosis 
difficult and sometimes delayed. Its specific clinical 
presentation combines oral and ocular dryness, asthenia and 
joint involvement. However, visceral involvement and 
potentially severe complications, including lymphoma, are 
frequently observed. These can be indicative of the disease 
and should lead to consider Sjogren’s syndrome as a 
diagnosis. Internationally agreed upon diagnostic criteria were 
developed to improve the ability to make a definitive 
diagnosis, in order to provide follow-up and appropriate 
treatment measures as early as possible. These criteria, 
which include clinical, laboratory and histological measures, 
are easy to use in the daily practice, and make it possible to 
rule out the extensive differential diagnosis of sicca syndrome. 

resume Criteres diagnostiques du syndrome 
de Gougerot-Sjogren 

Le syndrome de Gougerot-Sjogren est une maladie auto- 
immune frequente dont le diagnostic est parfois tardif et difficile 
a etablir en raison de presentations cliniques tres variables. Le 
tableau Clinique caracteristique associe un syndrome sec 
oculaire et buccal a une asthenie et a une atteinte articulaire. II 
existe toutefois des atteintes viscerales frequentes et des 
complications parfois severes, dont le lymphome, qui peuvent 
etre revelatrices et qui doivent faire evoquer ce syndrome. Des 
criteres diagnostiques internationaux ont ete etablis pour 
permettre un diagnostic de certitude, afin de proposer le plus 
precocement possible un suivi et des mesures therapeutiques 
adaptees. Ces criteres cliniques, biologiques et histologiques, 
sont facilement utilisables en pratique courante et permettent 
egalement d’eliminer les nombreux diagnostics differentiels 
d’un syndrome sec. 
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